
■ 11-014-D-10 



Tumeurs cardiopericardiques 

F. Prunier, W. Abi Khalil, J. Laporte, J.-L. de Brux, A. Furber 

Les tumeurs cardiopericardiques primitives sont rares. Leur incidence est estimee a environ 0,02 %, les 
trois quarts sont benignes et le myxome de YoreiWette gauche represente la premiere etiologie. Les 
tumeurs secondaires sont plus frequentes et sont retrouvees dans environ 6 % des series autopsiques des 
patients cancereux. L' echocardiography transthoracique (ETT) couplee a Yechographie 
transoesophagienne (ETO) sont les examens des du diagnostic, suffisants pour confier le patient au 
chirurgien en presence d'un aspect typique de myxome de YoreiWette gauche. Pour les tumeurs de 
YoreiWette gauche non evocatrices d'un myxome, comme pour les tumeurs des autres cavites cardiaques 
ou du pericarde, Yimagerie par resonance magnetique (IRM) est Yexamen de choix. En cas de non 
disponibilite ou de contre-indication de YIRM, le scanner permet de progresser dans le diagnostic 
etiologique et topographique de la tumeur. Ces methodes d'imagerie non invasive permettent de guider 
les decisions d'exerese chirurgicale. 
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■ Introduction 

Les tumeurs cardiopericardiques primitives sont rares. Leur 
incidence dans les principales series autopsiques varie de 0,0017 
a 0,28 % soit une incidence moyenne de 0,02 % dans une 
population non selectionnee PI. Environ 75 % de ces tumeurs 
sont benignes. Les tumeurs cardiopericardiques secondaires sont 



plus frequentes, variant de 1,5 a 20,6 % (moyenne a 6 %) des 
series autopsiques de patients atteints d'une maladie maligne [3] . 
Les progres de la chirurgie cardiaque d'exerese permettent une 
resection plus complete des tumeurs benignes et des tumeurs 
malignes symptomatiques. L'interet actuel pour les tumeurs 
cardiaques tient a l'apport considerable des methodes d'investi- 
gation non invasives que constituent l'ETT et l'ETO [4] , 
1TRM t 5 " 7 ! et, a un moindre degre, la tomodensitometrie. Ces 
methodes permettent, devant une masse anormale, d'en confir- 
mer le diagnostic en eliminant les faux positifs, d'en preciser le 
siege et l'extension. LTRM est plus performante que le scanner 
en termes de resolution de contraste des tissus mous, d'analyses 
de details morphologiques, tel que l'extension, le site d'origine, 
les structures adjacentes et en termes d'imagerie fonctionnelle 
ou de perfusion tissulaire. Les avantages du scanner resident 
dans sa capacite de detection des calcifications, son utilite en 
cas de contre-indications a 1TRM et son temps d'acquisition plus 
court. Les deux techniques d'imagerie ne peuvent pas differen- 
cier les tumeurs benignes des tumeurs malignes. Cependant, il 
existe quelques criteres en faveur du caractere malin d'une 
tumeur comme l'atteinte du cceur droit, l'infiltration intramyo- 
cardique et la presence d'un hemopericarde. A l'inverse, les 
tumeurs benignes atteignent plutot les cavites gauches, longeant 
le septum interatrial (SIA) et s'accompagnant rarement d'epan- 
chement pericardique. 

LTRM et le scanner sont capables de differencier les tissus 
adipeux des tissus mous et des collections kystiques liquidien- 
nes. L'utilisation de produit de contraste ameliore la sensibilite 
de detection des tumeurs infiltrantes ou des zones hypervascu- 
larisees ; generalement, les tumeurs rehaussent leur signal ou 
leur densite plus que le myocarde avoisinant. Mais l'aspect 
variable du rehaussement complique la differenciation entre 
une masse maligne et une masse benigne. 
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■ Classification 

Tumeurs primitives 

Tumeurs primitives benignes 

Elles representent environ 75 % des tumeurs primitives 
cardiaques ^> 8 1 et sont largement dominees par le myxome. Les 
differents types de tumeurs se rencontrent a une frequence 
variable en fonction de l'age [8_10] : 

• chez le nourrisson, le rhabdomyome est la tumeur la plus 
frequente (65 %), suivie du teratome (18 %) et du fibrome 
(12 %), les autres tumeurs etant beaucoup plus rares (heman- 
giome, mesotheliome du noeud de Tawara, etc.) ; 

• chez l'enfant de 1 a 16 ans, le rhabdomyome represents pres 
de la moitie des tumeurs, puis a frequence egale, environ 
15 %, se rencontrent les myxomes, teratomes et fibromes, 
puis plus rarement, les hemangiomes, mesotheliomes, neuro- 
fibromes et hamartomes ; 

• chez l'adulte de plus de 16 ans, le myxome est la tumeur 
largement predominante (environ 50 %), puis viennent le 
lipome (20 %), principalement rencontre chez le sujet age, le 
fibroelastome papillaire (16 %) et plus rarement les fibromes, 
rhabdomyomes, hemangiomes, mesotheliomes tawariens, 
neurofibromes, lymphangiomes et granular cell tumor 



Point fort 



Les tumeurs cardiopericardiques primitives sont : 

• rares ; 

• le plus souvent benignes ; 

• le myxome en est la principale etiologie. 



Tumeurs primitives malignes 

Environ un quart des tumeurs cardiaques primitives sont 
malignes. II s'agit quasiment exclusivement de sarcomes [8] . 
Chez l'enfant, ces tumeurs sont rares et dominees par le 
rhabdomyosarcome, suivi du fibrosarcome puis du teratome 
malin. Chez l'adulte, l'angiosarcome est le type histologique le 
plus frequent (33 %), puis suivent le rhabdomyosarcome (21 %), 
le mesotheliome malin (16 %), le fibrosarcome (11 %) et le 
lymphome malin de localisation cardiaque primitive (6 %) ; 
beaucoup plus rarement se rencontrent le thymome malin, et 
des sarcomes parfois difficiles a classer (osteosarcomes, leiomyo- 
sarcomes, liposarcome, synoviosarcome, sarcomes indifferencies, 
etc.). 

Tumeurs secondaires 

Que se soit par extension locale des tumeurs de localisation 
thoracique, par dissemination hematogene ou lymphatique, la 
plupart des cancers peuvent donner des metastases cardiaques. 
Les cancers bronchopulmonaires en sont les principaux pour- 
voyeurs, suivis des melanomes malins, lymphomes et leuce- 
mies [3] . Dans les series autopsiques, il est retrouve 
approximativement 25 % d'atteintes cardiopericardiques chez 
les sujets decedes de carcinome bronchique, 15 a 20 % des 
deces par cancer du sein, 35 a 60 % des deces par melanome 
malin, 15 a 30 % des deces par lymphomes et 50 a 75 % des 
patients decedes de leucemies aigues 

■ Tumeurs benignes 
cardiopericardiques 

Ce groupe est constitue de tumeurs dites benignes quant a 
leurs caracteristiques anatomopathologiques, mais qui peuvent 
engendrer de graves complications, parfois letales. 



Myxome 

Tumeur cardiaque benigne la plus frequente, le myxome est 
diagnostique essentiellement entre 30 et 60 ans (age moyen : 
53 ans) mais peut etre decouvert a tout age t 12 - 15 !. II existe une 
nette predominance feminine. 

Anatomopathologie 

Le myxome est une tumeur carcinologiquement benigne, 
derivee de reliquats vestigiaux embryonnaires sous-endo- 
cardiques « pluripotents », sequestres habituellement dans la 
region limbique de la fosse ovale [16] . 

Aspect macroscopique 

Le myxome apparait comme une masse ovoide bien indivi- 
dualisee dont la surface peut etre lisse ou recouverte de franges, 
soit fines et fragiles, soit epaisses et polylobees. Sa consistance 
est le plus souvent ferme, malgre l'impression visuelle de 
fragilite. Les fines franges sont habituellement gelatineuses et 
translucides. Sa couleur va du gris translucide au brun fonce 
(zones hemorragiques). En coupe, il est frequent de visualiser 
des zones kystiques, hemorragiques, ou calcifiees (myxomes 
vieillis). Son poids et sa taille sont extremement variables : la 
plupart des myxomes operes sont superieurs a 5 cm (limite 
moyenne a partir de laquelle les myxomes ont un retentisse- 
ment cardiaque). Les plus gros myxomes rencontres depassaient 
15 cm. Le poids moyen est de 35 g (0,75 a 450 g dans la 
litterature) [15] . Element important du diagnostic, l'implantation 
se fait par un pedicule court (moins de 1 cm) a large base 
(1 cm 2 ), les formes sessiles se rencontrant beaucoup plus 
rarement et essentiellement au niveau des ventricules. 

Localisation 

75 a 90 % des myxomes publies dans la litterature sont de 
localisation auriculaire gauche. Dans l'immense majorite des 
cas, la tumeur est implantee sur le septum interauriculaire, au 
niveau de la fosse ovale ou de ses bords. Lorsque l'insertion 
n'est pas septale, elle se fait par ordre decroissant sur les faces 
posterieure et anterieure de l'oreillette gauche ou dans l'auricule 
gauche. II existe 15 a 20 % de localisations auriculaires droites 
(autour de la fosse ovale) et environ 5 % des myxomes sont 
implantes dans les ventricules. Les myxomes a localisation 
multiple sont rarement dans une meme cavite. La localisation 
valvulaire est exceptionnelle (une vingtaine de cas publies) [1 ' 

16-18]^ 

Aspect microscopique 

Tres caracteristique, l'etude microscopique pose rarement de 
probleme diagnostique. Au sein d'une matrice amorphe abon- 
dante myxoide se trouvent des cellules etoilees, des vaisseaux 
rudimentaires ou des structures angioides malformees, des 
cellules mesenchymateuses fusiformes a un ou deux noyaux 
arrondis ou ovalaires et des cellules endotheliales [1 ' 16 > 19] . 

Signes cliniques et moyens diagnostiques 

Le tres grand polymorphisme clinique explique le retard 
diagnostique frequemment observe (12 mois en moyenne) [15_ 
17 \ Les moyens diagnostiques modernes, en particulier l'ETT et 
l'ETO, facilitent grandement la demarche diagnostique. 

Forme typique : myxome de l'oreillette gauche 

L'obstruction plus ou moins complete de l'orifice mitral lors 
de la diastole ventriculaire explique la plupart des symptomes 
rencontres dans cette localisation. 

Signes fonctionnels. La dyspnee d'effort est le signe le plus 
frequent. II peut egalement s'agir d'une dyspnee paroxystique 
nocturne, d'une orthopnee, d'un cedeme pulmonaire aigu a 
repetition, d'une hemoptysie, d'une insuffisance ventriculaire 
gauche chronique et, dans les formes evoluees, d'une insuffi- 
sance cardiaque globale. Les signes evocateurs d'une obstruction 
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mitrale sont tres inconstants (acces de dyspnee, de toux ou de 
cyanose, lipothymie, syncope, mort subite), mais ils sont tres 
evocateurs lorsqu'ils surviennent aux changements de position. 

Les signes generaux peuvent etre au premier plan et mimer 
une maladie inflammatoire : asthenie, anorexie, amaigrissement, 
fievre, rash cutane, myalgies, arthralgies, syndrome inflamma- 
toire biologique, etc. 

Signes stethoacoustiques. Une auscultation pseudomitrale 
est frequemment retrouvee, associant des signes de stenose 
mitrale (roulement diastolique, eclat du premier bruit), a des 
signes inconstants de regurgitation mitrale. Le classique tumor 
plop correspond a la chute du myxome sur l'appareil mitral en 
debut de diastole : il s'agit d'un bruit sourd, protodiastolique, a 
differencier d'un claquement d'ouverture mitral, plus precoce et 
de tonalite plus aigue. Une impression de dedoublement du 
premier bruit peut etre due a l'expulsion brutale de la tumeur 
prolabee dans le ventricule. La variability de l'auscultation en 
fonction de la position du patient est un bon element d'orien- 
tation. Ces signes inconstants ont pour principal interet de 
motiver une demande d'echographie cardiaque qui posera le 
plus souvent le diagnostic. 

Electrocardiogramme. Le rythme est le plus souvent sinusal. 
Contrairement a la maladie mitrale, les troubles du rythme 
supraventriculaire sont rares [14 ' 20] . Les signes d'hypertrophie 
auriculaire gauche, l'allongement de l'espace PR et l'hypertro- 
phie ventriculaire droite sont plus frequents. 

Radiographic thoracique. Le plus souvent normale, elle peut 
reveler des signes de dilatation auriculaire gauche, une sil- 
houette mitrale, une dilatation arterielle pulmonaire, une 
redistribution vasculaire vers les lobes superieurs. La visualisa- 
tion de calcifications tumorales est exceptionnelle et semblerait 
plus frequemment retrouvee dans les myxomes de l'oreillette 
droite l 14 > 15 \ 

Echocardiographie [4 ' 21 - 25 1. Examen non invasif, l'echocar- 
diographie a totalement supplante l'angiocardiographie selective 
dans le diagnostic des masses intracardiaques. 

Echocardiographie temps-mouvement (TM). L'echocardiographie 
TM permet le diagnostic de la plupart des myxomes de 
l'oreillette gauche prolabant dans le ventricule en diastole. En 
coupe parasternal gauche transmitrale, l'aspect caracteristique 
est une diminution de la pente EF, une abrasion de l'onde A et, 
surtout, l'apparition d'un nuage d'echos denses, ondules, 
stratifies entre les feuillets mitraux (Fig. 1). II s'ecoule un laps 
de temps caracteristique entre l'ouverture de la valve au point 
D et l'apparition du nuage d'echos. Ce delai correspond a 
l'inertie de la tumeur qui s'engage entre les feuillets mitraux. 
Sur le balayage de l'oreillette gauche lors de la systole ventricu- 
laire, ce meme nuage est present en arriere de la racine aortique. 
En presence d'un myxome de petite taille a mobilite reduite ou 
peu echogene, le mode TM peut etre pris en defaut. 

Echocardiographie bidimensionnelle. Elle possede une sensibilite 
et une specificite beaucoup plus grande que le mode TM. Elle 
permet d'analyser la taille, la localisation, la zone d'insertion et 
son pedicule, les mouvements du myxome et son retentisse- 
ment sur l'appareil valvulaire. L'echogenicite est le plus souvent 
homogene, d'aspect granite, mais parfois heterogene en pre- 
sence de zones hemorragiques ou de calcifications (Fig. 2). 
L'utilisation de multiples incidences permet de depister les 
myxomes multiples et d'eliminer les pseudotumeurs liees a des 
reverberations et n'existant que dans une seule incidence. Dans 
les formes typiques de myxomes, bien circonscrits, implantes 
par un pedicule court sur le septum interauriculaire et prolabant 
dans le ventricule en diastole, le diagnostic de certitude est 
pose. 

Echocardiographie Doppler. Le Doppler pulse, le Doppler 
continu et le Doppler couleur permettent de mieux analyser le 
retentissement valvulaire de la tumeur. Le gradient diastolique 
transmittal est calcule par l'equation de Bernouilli simplified. Le 
Doppler couleur permet de mieux delimiter la masse tumorale 
au sein de l'oreillette gauche. 

ETO. Le diagnostic de myxome peut etre rendu difficile par 
une mauvaise echogenicity du patient ou par une presentation 




Figure 1. Echocardiographie temps-mouvement (TM) en coupe paras- 
ternale gauche d'un myxome de l'oreillette gauche. Diminution de la 
pente EF, abrasion de l'onde A et surtout apparition d'un « nuage » 
d'echos denses, ondules, stratifies, entre les feuillets mitraux. 



echographique atypique. L'ETO peut etre alors d'un grand 
secours. Elle permet une meilleure analyse de l'implantation de 
la tumeur (surtout avec les nouvelles sondes multiplans) et de 
son retentissement sur l'appareil mitral (Fig. 3), une etude 
morphologique precise des autres cavites cardiaques, en parti- 
culier de l'oreillette droite. Enfin, l'ETO joue un role preponde- 
rant dans la plupart des diagnostics differentiels [26] . 

IRM. Bien visualise en IRM, le myxome apparait comme une 
tumeur intracavitaire lobulee et mobile l 27 \ dont le signal 
d'intensite intermediate en Tl est comparable ou parfois plus 
intense que le myocarde (Fig. 4) t 28 - 33 ]. Sa taille et son implan- 
tation sont parfaitement precisees. Des calcifications sont 
souvent presentes et donnent a la tumeur un aspect inhomo- 
gene, de meme que des zones hemorragiques qui apparaissent 
en hypersignal. En presence d'un myxome obstructif prolabant 
ou non, les sequences d'echo de spin sont parfois d'interpreta- 
tion difficile du fait de l'existence d'un hypersignal intracavi- 
taire secondaire au ralentissement du flux sanguin. Les 
sequences d'echo de gradient (cine-IRM) permettent alors une 
meilleure visualisation de la tumeur, qui apparait en hyposignal, 
et permettent l'etude de sa cinetique [27 ' 34 ' 35] . 

Cependant, dans sa forme typique, le diagnostic de myxome 
est etabli par l'ETO et 1TRM n'apporte pas de renseignement 
complementaire t 6 L Ce n'est que lorsque le contexte clinique ou 
l'aspect echocardiographique ne permettent pas de conclure que 
1TRM a sa place [29] , notamment lorsque le myxome presente 
une autre localisation que l'oreillette gauche, ou elle devient 
plus performante que l'echocardiographie. II est egalement 
parfois difficile de differencier un myxome d'un thrombus. 
L'injection de gadolinium, produit de contraste paramagneti- 
que, entraine un rehaussement de l'intensite du signal du 
myxome [35 ' 36] du a l'augmentation de la vascularisation, alors 
qu'en presence d'un thrombus l'intensite du signal ne varie pas. 
II faut cependant nuancer cette affirmation, un thrombus vieilli 
pouvant, par l'intermediaire d'une neovascularisation impor- 
tante, prendre le contraste. D'autre part, cette prise de contraste 
n'est pas specifique du myxome et se voit dans d'autres tumeurs 
cardiaques. 

Tomodensitometrie (TDM) ou scanner. Le scanner revele 
une image ronde ou ovoide, lobulee et hypodense, avec un 
faible rehaussement apres l'injection du produit de contraste. La 
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Figure 2. Echocardiographie bidimensionnelle en coupe longitudinale. Grand axe d'un myxome de I'oreillette gauche prolabant dans le ventricule gauche 
en diastole. 

A. Systole. 

B. Diastole. 




Figure 3. Myxome de I'oreillette gauche en echocardiographie transoe- 
sophagienne implante sur le septum interauriculaire. 



tumeur est souvent heterogene en raison de la presence de 
calcifications visibles dans 15 a 20 % des cas (densite variant 
entre 40 et 100 unites Houndsfield [UH]) t 37 ' 38 1 et de zones 
intracavitaires ayant une hypodensite heterogene de nature 
gelatineuse, hemorragique ou kystique. 

Angiocardiographic selective couplee au catheterisme 
droit. Reference avant l'aire de l'echographie, l'angiocardiogra- 
phie, methode invasive, n'est plus guere utilisee. Le cathete- 
risme droit peut montrer une hypertension arterielle et 
capillaire pulmonaire en rapport avec l'obstruction mitrale, une 
encoche « y » sur la courbe de pression capillaire liee a une 
diminution brutale de la pression auriculaire gauche lors du 
passage de la tumeur dans le ventricule, une encoche sur la 
portion ascendante de la courbe de pression ventriculaire 
gauche en cas d'expulsion du myxome hors du ventricule. La 
cineangiographie permet, au temps gauche apres injection du 
produit de contraste dans l'artere pulmonaire, de visualiser la 
tumeur, sa taille et sa mobilite. Les myxomes de petite taille, 
accoles au septum interauriculaire ou immobiles, peuvent ne 
pas etre visualises. La coronarographie est realisee dans le cadre 
du bilan preoperatoire en fonction de l'age du patient et de ses 
facteurs de risque. 




Figure 4. Myxome de I'oreillette gauche en IRM (sequences en echo de 
spin ponderees en T1 en coupes transverses). Le myxome apparait plus 
intense que le myocarde, sa taille et son implantation sont parfaitement 
precisees. 



Complications du myxome. 

Embolies systemiques [1 > 14 > 39 > 40] . Elles representent un mode 
frequent de revelation du myxome, decouvert le plus souvent 
lors de la realisation d'une echographie cardiaque dans le cadre 
du bilan etiologique, beaucoup plus rarement lors de l'analyse 
histologique de l'embole. Des symptomes evocateurs d'embolie 
sont retrouves dans 30 a 40 % des series de myxomes des 
cavites gauches, contre seulement 10 % dans les localisations 
droites. II peut s'agir de materiel thrombotique detache de la 
surface du myxome, d'une frange du myxome, voire du 
myxome entier rompu au niveau de son pedicule. Environ la 
moitie des embolies concernent les arteres cerebrales, y compris 
retiniennes. Les emboles de grandes tailles peuvent se bloquer 
dans l'aorte abdominale, au niveau de la bifurcation aortique ou 
dans les membres, realisant des tableaux aigus bruyants. Quant 
aux petits emboles, ils peuvent migrer dans toutes les arteres, 
avec des consequences extremement variables selon qu'il s'agit 
des arteres renales, coronaires, mesenteriques ou des vaisseaux 
capillaires. Une vingtaine d'infarctus rapportes a une embolie 
intracoronaire sont decrits dans la litterature. 

Anevrismes arteriels. Particulierement redoutables dans leur 
localisation cerebrale, ils se rencontrent dans tous les territoires 
arteriels. II s'agit d'une degenerescence myxomateuse de la paroi 
arterielle au contact d'un embole tumoral. Le tissu myxomateux 
detruit la paroi de l'endothelium vasculaire a l'adventice, ne 
laissant entre la lumiere et les tissus avoisinants que des cellules 
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Figure 5. Myxome de I'oreillette droite en echocardiography transoe- 
sophagienne en coupe longitudinale. 



myxomateuses et quelques travees collagenes de l'adventice. Ces 
anevrismes evoluent ensuite de facon completement autonome, 
expliquant leur decouverte, et surtout leur rupture, de nom- 
breuses annees apres la tumorectomie [41] . 

Infection du myxome. Le myxome infecte est une entite rare, 
seule une vingtaine de cas ayant ete publies, dont le diagnostic 
differentiel avec l'endocardite infectieuse est difficile. Les germes 
sont fixes en surface de la tumeur ou au niveau de vegetations 
adherentes. II s'agit d'une urgence chirurgicale de facon a 
prevenir la survenue d'un embole septique, catastrophique au 
niveau cerebral [14 ' 42] . 

Myxome du ventricule gauche 

Rare, il est le plus souvent rencontre chez la femme jeune. II 
est volontiers sessile ou d'implantation mal limitee. Les signes 
cliniques sont domines par l'obstruction aortique avec une 
grande frequence de syncopes a l'emporte-piece. II se complique 
tres souvent d'embolies systemiques. 

Myxome de I'oreillette droite 

II entre plus volontiers dans les formes a localisation multiple 
que le myxome des cavites gauches. L'implantation se fait 
generalement par un pedicule sur le pourtour de la fosse ovale 
(Fig. 5). La tumeur est calcifiee dans 10 % des cas. Comme dans 
I'oreillette gauche, elle peut prolaber dans le ventricule en 
diastole et etre responsable d'un tableau obstructif. L'examen 
clinique peut reveler des signes d'insuffisance ventriculaire 
droite, ainsi que des acces de cyanose en cas de shunt droite- 
gauche. L'auscultation permet parfois d'entendre un souffle 



systolique de regurgitation tricuspide en cas d'ouverture bloquee 
des feuillets tricuspides, un roulement diastolique de stenose 
tricuspide, un bruit protosystolique d'expulsion de la tumeur 
hors du ventricule. La complication majeure est l'embolie 
pulmonaire, qui peut etre bruyante, massive, voire mortelle, ou, 
au contraire, silencieuse et repetitive, responsable a terme d'un 
cceur pulmonaire chronique. La rupture de formations anevris- 
males pulmonaires peut expliquer la survenue d'hemoptysies. 
Dans cette localisation, l'ETT est plus souvent prise en defaut, 
ce qui justifie la voie transcesophagienne et 1'IRM au moindre 
doute (Fig. 6). 

Myxome du ventricule droit 

Sa principale particularite est d'etre presque toujours associe 
a d'autres localisations myxomateuses. II est egalement constate 
une grande frequence des formes familiales [43] . 

Myxome valvulaire 

Cette localisation exceptionnelle (17 cas rapportes sur la 
tricuspide, dix cas sur la mitrale, deux cas sur l'aortique et 1 sur 
la pulmonaire) pose de reelles difficultes diagnostiques t 44 - 46 ]. 
Chez l'adulte, le diagnostic differentiel se fait surtout avec une 
vegetation oslerienne. Chez l'enfant, il faut egalement eliminer 
un kyste hematique valvulaire et, chez le sujet age, le papillome 
valvulaire, qui est plus frequent mais asymptomatique. 

Presentation particuliere : « maladie inflammatoire 
systemique » 

Certains myxomes revetent une forme clinique trompeuse, 
egarant le clinicien vers une maladie inflammatoire. A la fievre 
peut s'aj outer une multitude de symptomes : asthenie intense, 
myalgies, arthralgies, lesions cutanees, syndrome de Raynaud, 
manifestations emboliques, etc. La biologie met en evidence des 
troubles de l'hemogramme, une augmentation des proteines de 
l'inflammation, divers desordres immunologiques, comme la 
presence de complexes immuns circulants, la fausse positivite a 
differents tests serologiques, une dysglobulinemie, des depots de 
complexes immuns, etc. Bien souvent, un diagnostic de colla- 
genose ou de vascularite est evoque, mais la presence de 
discordances biologiques associees a une inefficacite therapeuti- 
que doivent eveiller l'attention. Tous ces signes disparaissent 
apres tumorectomie. L'ensemble du tableau est explique par la 
secretion d'interleukine 6 par le myxome [32 ' 47 L 

Myxomes multiples et recidivants [13, 48] 

II est classique de distinguer les formes multiples simultanees, 
dites « synchrones », des formes multiples dans le temps, dites 
« metaphores ». Les formes recurrentes au meme site d'implan- 
tation sont secondaires a une exerese incomplete qui laisse en 
place des cellules dysembryoplasiques. Les recidives vraies sont 
des tumeurs survenant de facon iterative a distance du site 
initial. Les facteurs de risque de recidive sont le jeune age du 
patient, une localisation atypique, l'existence de lesions 




Figure 6. Myxome de I'oreillette droite en IRM 
coupe transversale. 

A. Sequences en echo de spin ponderees en T1 . 

B. Sequences en echo de gradient cine-IRM. 
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extracardiaques, le caractere familial (transmission sur un mode 
suppose autosomique dominant), le caractere metachrone ou 
synchrone des tumeurs. Les recidives surviennent dans 7 a 14 % 
des cas, en moyenne 2 ans apres le premier episode et, pour 
plus de 90 % d'entre elles, dans les 4 ans. C'est pourquoi il est 
recommande une surveillance echographique semestrielle 
pendant 2 ans, puis annuelle pendant 4 a 5 ans. 

Lesions extracardiaques associees 

Deux syndromes partiels ont ete initialement decrits : le 
syndrome NAME (naevi, atrial myxoma, myxoid neurofibromata, 
ephelides) et le syndrome LAMB (lentigines, atrial myxoma, 
mucocutaneous myxoma, blue naevi). Le complexe de Carney 
regroupe diverses anomalies pouvant etre associees au myxome 
cardiaque avec, par ordre de frequence : une lentiginose 
cutaneomuqueuse, des myxomes cutanes ou muqueux, des 
lesions micronodulaires surrenaliennes bilaterales parfois 
compliquees d'un syndrome de Cushing, une atteinte testicu- 
laire (tumeur des cellules de Sertoli ou nodules leydigiens), un 
adenofibrome mammaire, un adenome hypophysaire a growth 
hormone (GH). Dans cette forme, le myxome survient plus 
jeune, plus souvent dans l'oreillette droite ou les ventricules. II 
est frequemment multiple et les recidives sont nettement plus 
frequentes que dans les formes sporadiques [49 ' 50] . 

Traitement 

Des le diagnostic pose, l'exerese chirurgicale sous circulation 
extracorporelle doit etre realisee sans delai, en raison du risque 
d'embolie ou de mort subite par enclavement de la tumeur. Le 
principe repose sur l'exerese complete du myxome en evitant 
les manoeuvres exposant aux risques de migration. En cas de 
myxome de l'oreillette gauche, la voie biauriculaire transseptale 
est preferee a l'atriotomie gauche par de nombreux auteurs [51 ' 
52] . L'atriotomie gauche permet la localisation de l'insertion sans 
mobiliser la tumeur, puis l'arteriotomie droite expose la zone 
ovalaire, qui est excisee. Si le myxome est petit, il est extrait a 
travers la communication interauriculaire ainsi creee ; s'il est 
plus gros, son exerese est realisee par l'incision auriculaire 
gauche. Cette technique evite toute mobilisation du myxome, 
permet d'explorer l'ensemble des cavites cardiaques et les 
appareils valvulaires mitral et tricuspide. Les myxomes ventri- 
culaires sont operes par ventriculotomie. La mortalite periope- 
ratoire est inferieure a 4 %. 



Point fort 

Le myxome 

• Principalement localise dans l'oreillette gauche 

• Dans sa forme typique, il est implante par un pedicule 
court sur le septum interauriculaire 

• Le diagnostic est essentiellement echographique 

• L'exerese chirurgicale doit etre realisee sans delai en 
raison du risque de complications emboliques 

• Le risque de recidive impose un suivi echographique 
regulier 



Lipome et hypertrophie lipomateuse 
du septum interauriculaire 

Lipome [53] 

Le lipome est une masse encapsulee, constitute d'adipocytes 
matures et de tissu fibreux dont le developpement peut se faire 
a partir de trois structures : le sous-endocarde dans la moitie des 



cas, le pericarde dans un quart des cas, et le myocarde pour le 
quart restant. Longtemps asymptomatique, le lipome peut etre 
responsable, dans les formes evoluees, de nombreux signes 
cliniques non specifiques, parmi lesquels ont ete rapportes un 
syndrome obstructif par protrusion dans les cavites cardiaques, 
en particulier ventriculaires pour les localisations sous- 
endocardiques, des troubles du rythme et des troubles de 
conduction en cas de localisation intramyocardique. II peut 
simuler un epanchement pericardique compressif ou une masse 
mediastinale extracardiaque dans les formes a developpement 
pericardique. L'echographie cardiaque met en evidence une 
masse bien circonscrite et hyperechogene. 

L'IRM permet ici un diagnostic histologique de certitude [53_ 
60 L Sur les images ponderees en Tl, le lipome apparait en 
hypersignal, d'intensite voisine a la graisse mediastinale. En T2, 
une faible decroissance de l'intensite du signal de la tumeur est 
observee vis-a-vis du signal myocardique, qui diminue nette- 
ment. Des sequences de suppression de graisse peuvent etre 
utiles pour preciser l'extension de la tumeur et la differencier 
d'un liposarcome infiltrant, d'une metastase d'un melanome 
malin dont le signal est rehausse apres injection de gadolinium 
ou d'un hematome intramyocardique [28] . Le scanner revele une 
image bien delimitee ayant une densite proche de celle de la 
graisse mediastinale (-100 UH), sans rehaussement apres 
injection de produit de contraste. En position pericardique, les 
lipomes ont des densites heterogenes (avec des zones hyperden- 
ses). Seule l'existence d'un syndrome obstructif severe ou d'une 
compression pericardique, reveles par l'echocardiographie ou 
l'IRM, justifie un traitement chirurgical radical. 

Hypertrophic lipomateuse du septum 
interauriculaire [57 58] 

Plus frequente que le lipome, elle touche preferentiellement 
le sujet age (moyenne d'age 70 ans), avec une predominance 
feminine. Elle est frequemment associee a une obesite ou a une 
pathologie pulmonaire bronchique (bronchopneumopathie 
chronique obstructive [BPCO], asthme, emphyseme). Elle est 
retrouvee dans 1 % des series autopsiques. L'hypertrophie est 
liee a une importante infiltration lipidique du septum interau- 
riculaire en continuite avec la graisse epicardique. Elle peut 
bomber dans l'oreillette droite et donner une masse auriculaire 
qui, dans les formes massives, peut entrainer une obstruction de 
l'abouchement de la veine cave. Le foramen ovale est tou jours 
epargne. L'electrocardiogramme montre souvent des anomalies 
de l'onde P dans les derivations inferieures : onde P elargie avec 
un aspect de double bosse, onde P biphasique avec positivite 
initiale large suivie d'une negativite etroite appelee dome and 
dip, tres caracteristique de l'affection. Les troubles du rythme 
supraventriculaires sont tres frequents et refractaires au traite- 
ment. L'ETT, et surtout l'ETO, sont le plus souvent suffisantes 
pour affirmer le diagnostic. Un aspect caracteristique en haltere 
ou en diabolo du septum interauriculaire est decrit et apparait 
quasi pathognomonique si l'epaisseur septale est superieure a 
15 mm. En cas de doute, le scanner, ou surtout l'IRM, peuvent 
confirmer la nature graisseuse de la tumeur t 58 !. Le scanner 
montre une image en aspect de diabolo, homogene, hypodense 
(densite proche de celle de la graisse), avec des bords libres, 
confine au SIA et absente dans la fosse ovale. Bien que le 
processus benin soit diagnostique par son apparence homogene, 
certains cas d'hypertrophie lipomateuse du SIA peuvent appa- 
raitre inhomogenes en fonction du nombre et de la distribution 
des myocytes dans la lesion, rendant l'analyse par le scanner ou 
l'IRM plus delicate. Recemment, Fan et al. ont demontre que 
l'hypertrophie lipomateuse du SIA pouvait fixer le fluorodeoxy- 
glucose (FDG) a la tomographie par emission de positons (TEP), 
probablement en lien avec la presence de graisse brune. lis 
recommandent la correlation de ces resultats avec ceux du 
scanner ou de l'IRM afin d'eviter un faux positif d'un diagnostic 
de malignite l 60 \ La seule indication chirurgicale est l'obstruc- 
tion de la veine cave. 
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Figure 7. Fibroelastome papillaire siegeant sur la grande valve mitrale 
en echocardiographie transoesophagienne. 



Fibroelastome papillaire 

II constitue la troisieme etiologie des tumeurs benignes de 
l'adulte Diagnostique a tout age, il touche principalement le 
sujet de plus de 60 ans. Le plus souvent unique, il est implante 
sur les valves dans 80 % des cas, avec une nette predominance 
pour les valves aortiques. Cette tumeur de petite taille (80 % des 
fibroelastomes sont inferieurs a 1 cm) reste asymptomatique 
dans la majorite des cas. L'examen histologique montre un 
centre dense fait de fibres collagenes et elastiques, de cellules 
musculaires lisses, recouvert de cellules endotheliales. Un 
fibroelastome papillaire implante sur les valves aortiques peut 
provoquer une obstruction intermittente d'un ostium coronaire, 
responsable de crises d'angor ou de mort subite. Des complica- 
tions emboliques sont egalement possibles, soit par fragmenta- 
tion tumorale, soit par detachement de formations cruoriques 
de la surface de la tumeur t 61 l. Le diagnostic, fait par l'echocar- 
diographie (Fig. 7), n'est pas toujours facile et passe par 
l'elimination d'une possible vegetation dans le cadre d'une 
endocardite. Leur diagnostic est difficile en scanner et IRM en 
raison de leur taille et de leur caractere mobile. 

De part son potentiel embolique, un traitement chirurgical 
doit etre envisage pour tout fibroelastome papillaire symptoma- 
tique (Fig. 8). 

Rhabdomyome 

II s'agit d'une tumeur de l'enfant tres rarement rencontree 
apres l'age de 15 ans t 62 - 65 ]. Du fait du developpement de 
l'echographie, le diagnostic est de plus en plus souvent realise 
in utero. Le rhabdomyome represente a lui seul les trois quarts 
des tumeurs cardiaques a revelation neonatale. Dans plus de la 
moitie des cas, il entre dans le cadre d'une phacomatose : la 
sclerose tubereuse de Bourneville. 

Anatomopathologie 

La presentation macroscopique habituelle est une rhabdo- 
myomatose a nodules multiples, apparaissant en coupe comme 
des masses arrondies, bien delimitees mais non encapsulees. Les 
nodules sont situes dans la paroi ventriculaire, faisant parfois 
saillie sous l'epicarde ou l'endocarde avec une frequence egale 
pour les deux ventricules. De petits nodules endocardiques 
polypoides peuvent egalement se rencontrer et etre responsables 
d'obstruction orificielle. L'analyse microscopique montre des 
cellules caracteristiques, dites « cellules araignees », dont l'aspect 
est celui de vastes cellules vacuolees, riches en glycogene et 
depourvues d'activite mitotique. 




Figure 8. Vue chirurgicale d'un fibroelastome papillaire de la valve 
aortique (fleches). 




Figure 9. Rhabdomyome en echocardiographie bidimensionnelle ap- 
paraissant sous forme d'un nodule hyperechogene situe dans la paroi 
ventriculaire droite et faisant protrusion dans la cavite ventriculaire droite. 



Clinique 

Le rhabdomyome peut etre asymptomatique, il faut done le 
depister chez les enfants atteints de sclerose tubereuse de 
Bourneville, ou sa frequence atteint 30 %. Le syndrome obs- 
tructs est le mode de revelation le plus habituel. Les troubles du 
rythme ou de la conduction sont egalement tres frequents et se 
rencontrent a tout age, alors que l'asystolie semble l'apanage du 
nouveau-ne. Plusieurs malformations associees peuvent etre 
observees, cardiaques (communication interauriculaire ou 
interventriculaire, ostium secondum, transposition des gros 
vaisseaux, etc.) ou extracardiaques (hamartomes multiples, 
lesions osseuses, endocriniennes, digestives, etc.). Differents 
signes de sclerose tubereuse de Bourneville peuvent completer le 
tableau clinique. 

Diagnostic 

L'echocardiographie est l'examen cle du diagnostic. Elle met 
en evidence des nodules hyperechogenes et homogenes dans les 
parois ventriculaires (Fig. 9) ou septales, faisant parfois protru- 
sion dans les cavites cardiaques. L'IRM semble interessante en 
cas de doute diagnostique, permettant de delimiter precisement 
les nodules, leur taille, leur nombre et leurs rapports anatomi- 
ques [66] . Les nodules apparaissent d'intensite legerement 
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superieure a celle du myocarde en echo de spin (Tl ou T2) et 
en hyposignal en echo de gradient t 67 - 70 ]. Si 1'IRM semble moins 
performante que l'echocardiographie pour detecter les tumeurs 
de petite taille, l'injection de gadolinium entraine un net 
rehaussement de l'intensite du signal au sein de la tumeur. Le 
scanner montre une masse intracardiaque hypodense apres 
rinjection du produit de contraste l 37 \ 

Traitement 

Les rhabdomyomes ont un pouvoir de regression spontanee, 
voire d'involution totale, justifiant une simple surveillance 
echographique reguliere en l'absence de symptomatologie. En 
revanche, le pronostic des formes symptomatiques severes 
(syndrome obstructif, troubles du rythme graves) est sombre, ce 
qui conduit a proposer un traitement chirurgical rapide. 

Fibrome [71] 

Deuxieme tumeur de l'enfant en frequence, le fibrome est 
rarement diagnostique a l'age adulte. 

Anatomopathologie 

Tumeur ferme, blanchatre, bien circonscrite mais non encap- 
sulee, le fibrome est constitue de fibroblastes matures dans un 
stroma riche en fibres collagenes. II est tres peu vascularise et 
contient des zones necroticohemorragiques tres souvent 
calcifiees. 

Presentation clinique 

Les signes cliniques n'ont aucune specificite et sont secondai- 
res a une obstruction valvulaire, une insuffisance cardiaque en 
rapport avec une atteinte directe de la contraction myocardique, 
une reduction du volume intracavitaire ou une dysfonction 
valvulaire. Des troubles du rythme ventriculaire recidivants sont 
frequemment rencontres, la mort subite apparaissant comme un 
mode de revelation non exceptionnel de la maladie. 

Diagnostic 

Le cliche thoracique peut montrer une cardiomegalie avec 
deformation du bord gauche et des calcifications evolutives sur 
des examens successifs. Des anomalies electriques variees sont 
decrites : aspects de surcharge ventriculaire gauche, d'ischemie 
ou de necrose myocardique, troubles du rythme ventriculaire ou 
anomalies de conduction. L'echocardiographie met en evidence 
une masse nodulaire unique, hyperechogene, bien delimitee, 
enchassee dans la paroi myocardique. Les localisations habituel- 
les sont principalement le septum interventriculaire et les parois 
libres ventriculaires gauches. Beaucoup plus rarement, le 
fibrome est intracavitaire, et exceptionnellement polypoide. 
Dans certains cas, les fibromes ont une echogenicity voisine du 
myocarde normal et c'est 1TRM qui permet le diagnostic. En Tl, 
le fibrome apparait avec un signal intermediate peu different 
du myocarde normal, parfois plus intense. Sur les images 
ponderees en T2, la masse tumorale est en hyposignal et se 
differencie ainsi plus facilement du myocarde normal [70] . 
L'injection de gadolinium permet un rehaussement du signal 
tumoral, ce qui augmente la sensibilite de 1TRM et permet de 
realiser un bilan d'extension plus precis [32] . Au scanner, le tissu 
fibreux dense apparait comme une zone hypodense homogene. 
Bien que les calcifications contribuent a l'attenuation hetero- 
gene au scanner, aucune hypothese satisfaisante concernant la 
vascularisation n'explique la variability de la densite au scanner 
ou l'intensite du signal en IRM. 

Traitement 

Le pronostic spontane du fibrome est sombre, domine par le 
risque de mort subite ou d'insuffisance cardiaque. C'est pour- 
quoi l'exerese chirurgicale precoce s'impose. L'enucleation de la 



tumeur est parfois tres difficile, voire impossible de par sa 
situation. Certaines equipes ont realise, avec succes des trans- 
plantations cardiaques pour des tumeurs inextirpables. Une fois 
passee la periode operatoire, grevee d'une mortalite d'environ 
30 %, le pronostic est bon. 

Autres tumeurs cardiaques benignes 

Hemangiome 

L'hemangiome est une tumeur tres rare dont la localisation 
peut-etre intramurale et souvent bien delimitee, sous- 
endocardique et polypoide ou sessile, ou pericardique et souvent 
mal limitee. Le plus souvent isole, l'hemangiome cardiaque peut 
s'associer a des hemangiomes cutanes, hepatiques ou a un 
syndrome de Kasabach-Merrit (hemangiomes multiples, throm- 
bopenie et troubles de la coagulation). Les signes cliniques sont 
tres variables et associent une obstruction de la chambre de 
chasse, des troubles de la conduction, une syncope, des troubles 
du rythme supraventriculaire, une insuffisance cardiaque droite, 
un epanchement pericardique, voire une mort subite. L'echo- 
cardiographie met en evidence une tumeur sans aucun signe 
specifique. Le scanner, et surtout 1TRM avec injection de 
gadolinium, permettent de preciser la localisation, la nature 
vasculaire et les rapports anatomiques de la tumeur. En IRM, 
l'hemangiome apparait en hypersignal sur les images ponderees 
en Tl et en T2 du fait de la presence d'un flux sanguin ralenti. 
L'injection de gadolinium entraine un net rehaussement de 
l'intensite du signal, confirmant la nature vasculaire de la 
tumeur t 72 ' 73 \ Les hemangiomes cardiaques apparaissent d'une 
densite heterogene au scanner sans injection de contraste et 
hyperdenses suivant l'injection. Seule la coronarographie permet 
cependant d'affirmer la nature vasculaire de la tumeur. Son 
evolution naturelle est imprevisible, c'est pourquoi, lorsque 
l'extension de la tumeur rend son exerese hasardeuse, l'inter- 
vention ne doit avoir lieu qu'en cas d'absolue necessite. 

Mesotheliome tawarien 

Cette exceptionnelle tumeur de petite taille, generalement 
inferieure a 10 mm, est localisee au niveau du nceud auriculo- 
ventriculaire. Le diagnostic est autopsique par examen histolo- 
gique du nceud de Tawara. Tumeur redoutable par sa 
localisation, elle peut etre a l'origine de blocs auriculoventricu- 
laires complets et de morts subites. 

Teratome intrapericardique 

Cette tumeur du nouveau-ne est constituee par une disposi- 
tion anarchique de tissus derives des trois feuillets embryonnai- 
res. Elle est typiquement responsable d'un tableau de detresse 
cadiorespiratoire par tamponnade chez un nouveau-ne de 
quelques mois. La tamponnade est liee a la constitution 
progressive d'un volumineux epanchement pericardique exsu- 
datif. La radiographic thoracique montre une impressionnante 
cardiomegalie. L'echocardiographie met en evidence, au sein 
d'un volumineux epanchement pericardique circonferentiel, une 
tumeur polykystique appendue a la racine du pedicule aortique. 
Le traitement repose sur l'exerese chirurgicale, precedee d'une 
ponction pericardique evacuatrice dans les formes les plus 
graves. Le scanner et 1TRM preoperatoires revelent des zones 
heterogenes, multikystiques avec des calcifications, en faveur 
d'un teratome plutot qu'un mesotheliome et definissent le 
rapport aux structures avoisinantes [74] . 

Autres tumeurs benignes exceptionnelles 

Ces tumeurs exceptionnelles rassemblent les localisations 
cardiaques ou pericardiques de tissu ectopique (thyroide, 
pheochromocytome, etc.), les kystes bronchogeniques a locali- 
sation pericardique, les tumeurs parasitaires (kystes hydatiques), 
mycotiques (aspergillomes, etc.). Les hamartomes cardiaques 
representent un des modes de revelation les plus precoces de la 
sclerose tubereuse de Bourneville (Fig. 10). 
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Figure 10. Hamartome pericardique en IRM coupe transversale. Cine- 
IRM (sequence de precession libre). 



■ Tumeurs cardiopericardiques 
malignes primitives 

Ces tumeurs rares sont essentiellement sarcomateuses, a type 
d'angiosarcome et de rhabdomyosarcome pour les plus frequen- 
tes, plus rarement il s'agit de fibrosarcomes, de leiomyosarco- 
mes ; de liposarcomes et de chondrosarcomes. Le lymphome 
primitif cardiaque, le mesotheliome pericardique et le teratome 
malin intrapericardique sont des tumeurs exceptionnelles. 

Sarcomes [76] 

Les formes cliniques dependent principalement de la locali- 
sation de la tumeur et de son extension intracavitaire. Les 
signes alertant l'attention sont habituellement une insuffisance 
cardiaque progressive inexpliquee, surtout a predominance 
droite, des douleurs thoraciques, des signes d'epanchement 
pericardique ou de tamponnade, des signes d'obstruction cave, 
des troubles du rythme et de la conduction. Dans les formes 
avec metastases, Tatteinte de l'etat general oriente parfois vers 
une pathologie neoplasique. 

L'ETT, et surtout l'ETO, permettent generalement de reveler 
Fexistence d'une tumeur, d'un epanchement pericardique et 
parfois d'apporter des arguments en faveur du caractere malin 
de ces anomalies : tumeur envahissant la veine cave, infiltration 
des trois tuniques du cceur, envahissement de plusieurs cavites. 
L'aspect typique en IRM est celui d'une masse heterogene et 
infiltrante. Cet examen ne permet pas d'af firmer le diagnostic 
histologique de la tumeur, ni son caractere primitif ou secon- 
dare, mais constitue l'examen le plus performant pour preciser 
ses limites et son extension aux structures voisines. L'exerese 
chirurgicale est justifiee par la necessite d'une histologic precise 
et par la possibility d'une exerese, au mieux complete, des 
lesions macroscopiques. Le traitement adjuvant est mal codifie, 
beaucoup d'equipes proposant une chimiotherapie associee a 
une radiotherapie qui, dans le meilleur des cas, permettent une 
remission de quelques mois. 

Angiosarcome [77] 

L'angiosarcome represente la tumeur maligne cardiaque 
primitive la plus frequente, atteignant trois hommes pour une 
femme entre 20 et 50 ans (age moyen 37 ans). Revele le plus 
souvent par des signes d'insuffisance cardiaque droite par 
envahissement des veines caves ou par des signes d'epanche- 
ment pericardique, l'angiosarcome est preferentiellement 
localise dans l'oreillette droite (60 % des cas) et le pericarde 
(20 % des cas) [78] , parfois dans l'oreillette gauche. L'angiosar- 
come peut etre infiltrant ou se presenter comme une masse 
polypoide ou sessile de l'oreillette droite, d'aspect heterogene et 
hyperechogene, conduisant parfois a un diagnostic errone de 
myxome avant l'examen anatomopathologique. L'aspect carac- 
teristique en IRM t 79 ' 8 °] est celui d'une masse sessile de 



l'oreillette droite, heterogene, associant des plages d'hypo- et 
d'hypersignaux en Tl et en T2, formant une image « en chou- 
fleur » quasi pathognomonique [81] . L'injection de gadolinium 
entraine un fort rehaussement du signal, proportionnel au degre 
de vascularisation de la tumeur. L'IRM etudie precisement 
l'extension de la tumeur au pericarde et au mediastin. Le 
scanner sans injection revele une masse nodulaire hypodense 
avec un rehaussement inhomogene suivant l'injection du 
produit de contraste [82 ' 83] . 

Chez un patient sur deux, il existe une dissemination metas- 
tatique au moment du diagnostic, les poumons et le foie etant 
les sites de predilection. La survie moyenne est de 6 mois apres 
le diagnostic. 

Rhabdomyosarcome 

Bien qu'il s'agisse principalement d'une tumeur de l'adulte, le 
rhabdomyosarcome se rencontre a tous les ages, avec une 
frequence egale dans les deux sexes. II est souvent multiple, 
infiltrant, avec un envahissement du pericarde et un syndrome 
obstructif. II peut egalement mimer un myxome dans les formes 
avec developpement intracavitaire. En IRM, le rhabdomyosar- 
come apparait en signal intermediate similaire au myocarde 
avoisinant, en images ponderees Tl. L'injection du gadolinium 
permet un rehaussement du signal de la lesion t 84 - 86 ]. 

Le scanner montre une masse hypodense intracavitaire ayant 
des bords lisses ou irreguliers, avec rehaussement suivant 
l'injection du produit de contraste. Temps important de l'ima- 
gerie, l'extension extracardiaque peut etre analysee par l'une ou 
l'autre de ces techniques. 

Liposarcome 

Tumeur exceptionnelle, il faut prendre garde a ne pas la 
confondre avec un lipome. L'IRM met en evidence une masse 
graisseuse auriculaire droite ou gauche qui, contrairement au 
lipome, est heterogene et infiltrante [87] . 

Mesotheliome pericardique [88 89] 

Beaucoup plus rare que le mesotheliome pleural, il survient 
vers 60 ans. Son lien avec l'exposition a l'amiante est encore 
discute. II se manifeste par un epanchement pericardique 
douloureux, frequemment complique d'une tamponnade et tres 
souvent associe a une localisation pleurale. L'IRM peut visualiser 
un epaississement du pericarde d'aspect nodulaire associe a un 
epanchement pericardique et permet un bilan precis de l'exten- 
sion locoregionale. Cependant, IRM et scanner revelent des 
images aspecifiques, difficiles a differencier d'un epanchement 
pericardique localise, d'une pericardite constrictive ou d'une 
metastase pericardique. Le diagnostic repose sur l'analyse des 
biopsies pericardiques. La radiotherapie et la chimiotherapie 
etant inefficaces, revolution se fait rapidement vers un envahis- 
sement locoregional et le deces du patient. 

Lymphome primitif cardiaque 

L'atteinte myocardique primitive des lymphomes est excep- 
tionnelle. Quelques cas ont ete decrits chez des patients sideens. 
La tumeur forme habituellement une masse polypoide envahis- 
sant le myocarde et le pericarde, avec une predilection pour les 
cavites droites. En IRM, les localisations cardiaques des lympho- 
mes apparaissent soit iso-intenses, soit en hyposignal par 
rapport au myocarde. Apres injection de gadolinium, la tumeur 
prend un aspect heterogene avec un rehaussement du signal 
moins important au centre de la tumeur, siege de necrose. Des 
remissions completes et prolongees sont decrites apres chimio- 
therapie et radiotherapie associees t 90 ' 91 L 

■ Tumeurs cardiopericardiques 
secondaires 

Les localisations malignes secondaires sont 20 a 40 fois plus 
frequentes que les tumeurs malignes primitives. Leur frequence 
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Figure 1 1 . Metastase d'un adenocarcinome bronchique au niveau de la 
petite valve mitrale en echocardiography transoesophagienne en coupe 
transverse. 



varie de 1,5 % a 21,3 %. La decouverte de metastases cardiaques 
se fait habituellement a un stade evolue de la maladie, associee 
a d'autres localisations metastatiques. Les formes revelatrices 
d'un cancer sont done assez rares. Certains cancers presentent 
un fort potentiel metastatique cardiaque, mais sont rares 
(melanomes malins, tumeurs germinales, thymomes). D'autres 
ont un potentiel metastatique cardiaque plus faible, mais 
representent une part importante des etiologies de part leur 
frequence elevee (cancers du poumon, du sein, lymphomes, 
leucemies, etc.). Enfin, dans certains cancers, le mode de 
dissemination se fait essentiellement par voie veineuse (rein, 
foie, poumon) t 92 ' 93 \ 

Signes cliniques 

En dehors de la frequente atteinte de l'etat general liee a la 
presence d'une tumeur maligne, un bon nombre de metastases 
cardiaques, meme volumineuses, restent totalement asympto- 
matiques et ne sont decouvertes qu'a l'autopsie. Les symptomes 
les plus souvent retrouves sont en rapport avec une atteinte 
pericardique, avec un tableau de pericardite liquidienne aigue, 
de tamponnade et, plus rarement, de pericardite seche ou 
d'adiastolie en rapport avec une infiltration diffuse du peri- 
carde [94] . L'alteration de la fonction contractile par infiltration 
myocardique peut etre responsable de signes d'insuffisance 
cardiaque. Un syndrome obstructif n'est pas exceptionnel, 
incluant les syndromes caves superieur et inferieur, ainsi que les 
tableaux d'obstruction valvulaire. Les troubles du rythme 
supraventriculaire sont frequents, sans qu'il soit tou jours facile 
de faire le lien avec la localisation tumorale. Quelques cas de 
tachycardies ventriculaires revelatrices d'une metastase sont 
decrits [95] . Enfin, un bloc auriculoventriculaire syncopal peut se 
rencontrer. 

Examens complementaires 

Outre l'epanchement pericardique, la radiographic thoraci- 
que peut parfois mettre en evidence une cardiomegalie ou des 
images de metastases pulmonaires. Les modifications electrocar- 
diographiques ne sont pas specifiques, allant de troubles 
minimes de la repolarisation a un trace mimant une necrose 
myocardique aigue. Seule une alternance electrique oriente 
fortement le diagnostic vers un epanchement pericardique 
neoplasique [96] . 

L'echocardiographie permet le diagnostic d'epanchement 
pericardique, la visualisation de masses pericardiques arron- 
dies et sessiles ou, au contraire, oblongues, la mise en 
evidence de masses intracavitaires (Fig. 11), dont le caractere 




Figure 12. Metastase d'un adenocarcinome bronchique situee au ni- 
veau du septum interauriculaire et prolabant dans les deux oreillettes en 
IRM (coupe transverse en echo de spin). 




Figure 13. Metastase d'un adenocarcinome mammaire au niveau de 
I'oreillette droite en IRM (coupe coronale en cine-IRM, sequence de 
precession libre). 



malin est suspecte en cas d'envahissement de la veine cave 
inferieure ou d'infiltration parietale [97 ' 98] . 

Si 1'IRM ne permet pas d'affirmer la malignite d'une tumeur, 
certains criteres sont tres suspects (Fig. 12, 13) : une masse 
nodulaire mal circonscrite, une masse intracavitaire mobile, 
polylobee avec un hypersignal en Tl, un syndrome tumoral 
extracardiaque comprimant les cavites cardiaques, un envahis- 
sement de la veine cave inferieure. Parfois, seul un hypersignal 
en Tl, sans tumeur individualisee, associe a un epaississement 
localise de la paroi myocardique, doit evoquer le diagnostic. 
L'injection de gadolinium permet, en rehaussant le signal 
tumoral, une meilleure visualisation de la tumeur et de son 
extension. 

L'analyse cytologique du liquide de ponction pericardique 
permet parfois de reveler la presence de cellules neoplasiques. 

Principes therapeutiques 

Au stade de localisation cardiaque secondaire, le traitement 
est le plus souvent palliatif [98] . Une tamponnade doit etre 
traitee en urgence par ponction pericardique ou drainage 
chirurgical. La chirurgie est preferable pour obtenir un diagnos- 
tic anatomopathologique a partir de biopsies pericardiques et 
lors de recidives pour creer une fenetre pleuropericardique. La 
polychimiotherapie, parfois combinee a la radiotherapie, permet 
d'obtenir des remissions de quelques mois pour certaines 
tumeurs. La place de l'exerese chirurgicale est extremement 
reduite et semble surtout interessante en presence d'une 
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Figure 14. Thrombus de I'auricule gauche d'aspect typique en echo- 
cardiographie transoesophagienne en coupe transverse, associe a un 
contraste spontane dans l'oreillette gauche. 



metastase cardiaque survenant a distance du cancer primitif 
initialement controle et essentiellement lorsque la tumeur 
provoque un obstacle a la circulation intrathoracique. Cepen- 
dant, dans la plupart des cas, l'envahissement diffus rend 
l'exerese impossible. 



Point fort 



Tumeurs cardiopericardiques secondaires 

• Les localisations malignes secondaires sont 20 a 40 fois 
plus frequences que les tumeurs malignes primitives 

• La decouverte de metastases cardiaques se fait 
habituellement a un stade evolue de la maladie, associee a 
d'autres localisations metastatiques 



■ Strategie diagnostique 

Plusieurs situations sont a envisager : 

• LETT evoque un myxome de l'oreillette gauche typique, 
confirme par l'ETO. Le patient peut etre confie au chirurgien 
sur les seules donnees echocardiographiques ; 

• pour les tumeurs de l'oreillette gauche qui ne sont pas 
evocatrices d'un myxome et pour les tumeurs des autres 
cavites et du pericarde, 1TRM est alors indispensable. Compte 
tenu de son excellente resolution spatiale et de la possibilite 
de multiplier les incidences de coupes, 1'IRM permet un 
diagnostic anatomique tres fin en precisant la taille, 
l'implantation ou les rapports anatomiques du processus 
tumoral ; 

• 1'IRM permet dans un premier temps, de par sa plus grande 
specificite, d'eliminer un certain nombre de faux positifs de 
l'echocardiographie : au niveau de l'oreillette droit un reseau 
de Chiari particulierement developpe, une hypertrophic de la 
crista terminalis, une valvule de Thenesius ou d'Eustachi 
ioo] . au niveau du ventricule droit, une bandelette modera- 
trice ; au niveau du ventricule gauche, des muscles papillaires 
hypertrophiques ; un anevrisme ou une hypertrophic lipo- 
mateuse du septum interauriculaire, etc. Si l'echocardiogra- 
phie reste l'examen incontournable pour assurer le diagnostic 
de thrombus intracavitaire (Fig. 14, 15), un certain nombre 
de faux positifs ont ete rapportes dans la litterature, allant 
jusqu'a 28 % dans le ventricule gauche [101 ' 102] et 59 % dans 




Figure 15. Thrombus situe au niveau de la face laterale de l'oreillette 
gauche en echocardiographie transoesophagienne d'aspect stratifie, diffi- 
cile a differencier d'un myxome de I'oreille gauche sur le plan morpholo- 
gique, mais cette masse ne s'implante pas sur le septum interauriculaire. 




Figure 16. Thrombus au niveau apical du ventricule gauche en IRM 
(coupe transversale cinq cavites en cine-IRM, sequence de precession 
libre). 



1'oreillette gauche. Meme si ces chiffres paraissent extremes, 
1'IRM peut, dans ces situations, aider au diagnostic, principa- 
lement au niveau du ventricule gauche. Un thrombus appa- 
rait en hypersignal sur les images ponderees en Tl et en 
T2 s'il est frais, en hyposignal une fois organise [103] . II est 
parfois difficile de differencier un thrombus d'un hypersignal 
emis par du sang stagnant dans la cavite. Les sequences de 
cine-IRM permettent de faire le diagnostic [104] . Une autre 
approche consiste a injecter du gadolinium, qui ne rehausse 
habituellement pas le signal du thrombus. L'evolution sous 
traitement anticoagulant confirme de toute facon le diagnos- 
tic (Fig. 16). Par ailleurs, 1'IRM joue un role primordial dans 
le diagnostic differentiel des tumeurs cardiopericardiques 
(Fig. 17); 

• la tumeur etant affirmee, 1'IRM precise son extension cavitaire, 
myocardique et pericardique, voire mediastinale. L'IRM peut 
ainsi juger de la possibilite d'une eventuelle reparation chirur- 
gicale. Si 1'IRM permet le plus souvent d'affirmer le diagnostic 
de lipome, son apport en termes de caracterisation tissulaire 
reste par ailleurs limite au fibrome et au kyste pericardique. La 
nature maligne d'une tumeur ne peut etre affirmee par 1'IRM, 
bien que celle-ci fournisse des arguments de forte suspicion : 
infiltration tumorale, epanchement pericardique hemorragique, 
signal heterogene apres injection de gadolinium. 
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[10] 



Figure 17. Epanchement pericardique cloisonne en regard de 
I'oreillette droite dans les suites operatoires d'une chirurgie cardiaque en 
IRM (coupe transversale quatre cavites, echo de spin, ponderees en T1). 
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Point fort 



Imagerie des tumeurs cardiaques 

• A I'exception du myxome typique, I'lRM est I'examen 
a demander pour I'exploration des tumeurs cardio- 
pericardiques. 

• Les signes IRM evocateurs de malignite sont les 
suivants : 

masse nodulaire mal circonscrite, envahissante ; 
masse intracavitaire mobile, polylobee avec un 
hypersignal en T1 ; 

syndrome tumoral extracardiaque comprimant les 
cavites cardiaques ; 

envahissement de la veine cave inferieure. 

• En cas de non-disponibilite ou de contre-indication de 
I'lRM, le scanner permet de progresser dans le diagnostic 
etiologique et topographique de la tumeur. 



o 
o 

o 

o 
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